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Quelle prise en charge anesthesique 
pour les patients ayant 
une pathologie musculaire? 

L'existence d'une maladie musculaire ne constitue plus que 
rarement une contre-indication chirurgicale. L'anesthesiste doit 
evaluer le degre d'evolutivite de la maladie et discuter le benefice 
par rapport aux risques anesthesique et chirurgical. Des 
recommandations existent pour un nombre de plus en plus 
important de pathologies musculaires. 


Najla Akrout, Andrea Polito, Djiilali Annane, David Orlikowski * 


L es myopathies, au sens large du terme, representent 
plusieurs dizaines de pathologies differentes ayant 
chacune leur semiologie et un pronostic propre. Un 
grand nombre d’entre elles possede neanmoins des carac- 
teristiques communes, du point de vue de la repartition 
de Fauci rite ou de revolution. L’atteinte musculaire peut 
etre ainsi limitee a la fonction motrice uniquement, mais 
peut aussi toucher la fonction respiratoire et/ou car- 
diaque suivant le type de myopathie. Certaines myopa- 
thies ont un profil d’atteinte homogene coniine la myopa- 
thie de Duchenne qui comporte ces 3 types d’atteinte ; 
dans d’autres myopathies, l’atteinte respiratoire (p. ex. 
deficit en maltase acide) ou cardiaque (p. ex. myopathie 
de Becker) peuvent etre au premier plan alors que le defi- 
cit moteur peut rester modere ; d’autres encore ont une 
expression multisystemique et touchent d’autres organes, 
en plus du muscle (myotonie de Steinert, cytopathies 
mitochondriales). 


CE QUI EST NOUVEAU 


■'? Des cartes-patients ont ete elaborees par les centres de 
reference, resumant les principales precautions anesthesiques 
pour differentes maladies neuromusculaires. 

Le recours a la ventilation non invasive et aux manoeuvres 
de desencombrement doit etre systematique dans la periode 
postoperatoire immediate. 


Devant un patient ayant une maladie musculaire, 
l’anesthesiste doit done evaluer le degre d’evolutivite de 
la maladie et discuter le benefice par rapport aux risques 
anesthesique et chirurgical. Si la prise en charge anesthe- 
sique est bien codifiee dans la myopathie de Duchenne, 1 
elle l’est moins dans d’autre pathologies. 


* Service de reanimation, centre de reference des maladies neuromusculaires, CIC-IT 805 (Inserm), hopital Raymond-Poincare, AP-HP, 
universite de Versailles SOY (PRES UniverSud), 92380 Garches Cedex, France. Courriel: Djillali.annane(3>rpc.aphp.fr 


LA REVUE DU PRATICIEN, VOL. 58, 31 DfCEMBRE 2 0 0 8 


2265 


TOUS DROITS RESERVES - LA REVUE DU PRATICIEN 





QIIFI I F P R I S F FN CHAREF ANFSTHFSIQIIF 2 


Dans la mesure du possible, il faut prendre en charge 
ces patients dans des centres specialises; en cll'et, revalua- 
tion du risque de decompensation postoperatoire pouvant 
etre tres frequent et piegeant dans certaines pathologies 
(myotonie de Steinert), 2 certaines myopathies exposent 
particulierement au risque de complication comme l’hy- 
perthermie maligne (myopathie a central core ou multi- 
core)? Neanmoins, la conduite anesthesique reste la meme 
malgre les variabilites etiologique, clinique et pronostique. 

Les centres de reference des maladies neuromuscu- 
laires distribuent des cartes « malades » pour les princi- 
pales maladies neuromusculaires oil sont precisees les 
principales precautions anesthesiques a prendre en fonc- 
tion de la pathologie. Ces cartes, encore en nombre limite, 
sont disponibles sur le site Orphanet* ou sur celui de la 
Direction generale de la saute.** 

EVALUATION PREOPERATOIRE 


En preoperatoire (v. figure), la consultation d’anesthesie 
doit permettre d’evaluer le degre d’evolutivite de la mala- 
die et de discuter la balance benefice versus risque chirur- 
gical. En effet, si Ton prend l’exemple de la myopathie de 
Duchenne, les patients sont particulierement sensibles a 
l’anesthesie generale et a la sedation, 4 ’ 5 avec un risque 
eleve d’hyperthermie maligne et de rhabdomyolyse suite 
a Futilisation d’anesthesiques inhales (halothane, isofluo- 
rane, sevoflurane ou desflurane) 6 ou curares depolari- 
sants (succinylcholine). 7 L’anatomie difficile du visage et 
des voies respiratoires superieures rend parfois l’intuba- 
tion difficile, en particulier a cause d’une macroglossie. 8 
En outre, les patients ayant une myopathie de Duchenne 
ont souvent une mobilite mandibulaire reduite et une 
rigidite vertebrale. L’anesthesie generale engendre une 
baisse de la capacite residuelle fonctionnelle (CRF) par la 
fermeture des voies aeriennes distales, ainsi que la surve- 
nue d’atelectasie, et le deficit des muscles de la toux favo- 
rise Fencombrement postoperatoire. Les dysfonctions 
cardiaques (cardiomyopathie dilatee, arythmie) peuvent 
etre majorees en raison des possibles effets deleteres de 
Fhypoxie rendant souhaitable une evaluation cardio- 
logique et une optimisation du traitement de la cardio- 
pathie quasi constante dans cette pathologie. 9 

Evaluation de la fonction respiratoire 

Faite apres avis specialise pneumologique, elle com- 
prend, outre l’examen clinique qui permet de rechercher 
des facteurs aggravants (obesite, deformations verte- 
brales, infections bronchopulmonaires a repetition) : 10 


* http:/ / www.orpha.net/ xor/ urgences/download.php?Lng=fr: 

** http://www.sante.gouv.fr/htm/dossiers/maladies_rares/ cartes/ 
neuromusculaire_info.pdf. 

*** Chez le patient ayant une maladie musculaire le debit de pointe est 
difficile a obtenir de fagon fiable, on mesure done le debit expiratoire 
lors d’un effort de toux pour ameliorer la fiabilite de la mesure. 


- des epreuves fonctionnelles respiratoires qui permet- 
tent d’apprecier le niveau d’insuffisance respiratoire res- 
trictive par la mesure de la capacite vitale, de la capacite 
residuelle fonctionnelle, des pressions inspiratoires et 
expiratoires maximales (Pi et Pe max) et du debit de 
pointe a la toux (peak cough flow [PCI']);*** 

- la mesure des gaz du sang arteriel qui recherche ou eli- 
mine une hypercapnie d’apparition tardive et qui doit 
faire proposer une ventilation non invasive en postopera- 
toire; elle permet egalement de rechercher une hypo- 
xemie pouvant reveler une complication respiratoire 
(embolie pulmonaire, pneumopathie. . .) ; 

- une radiographie du thorax a la recherche d’atelectasies 
ou de troubles de ventilation. 

Cette prise en charge permet : 

- d’evaluer et d’optimiser le risque d’assistance ventila- 
toire postoperatoire, d’autant plus eleve que le patient 
a une capacite vitale inferieure a 50 % et qu’il n’etait pas 
ventile au prealable. Pour ces patients, Futilisation de la 
ventilation non invasive ameliorerait la probabilite de 
succes lors de son utilisation apres sedation ou anesthesie 
generale. L’existence d’une toux peu ou pas efficace 
(Pe max < 60 cmH 2 0, PCF < 270 mL/ min) justifie une 
kinesitherapie respiratoire et un entramement preopera- 
toire a rutilisation d’un support mecanique a la toux 
(cough assist) 4 afin de reduire la survenue d’atelectasie et 
de pneumopathie. 11 La presence d’une hypercapnie est, 
en regie generale, tardive, dans les maladies musculaires 
et signe Phypoventilation alveolaire ; 

- d’evaluer le risque d’insevrabilite et de tracheotomie 
postoperatoire, qui est d’autant plus important que la 
capacite vitale est faible. Une decision concernant 
l’eventualite d’une prise en charge reanimatoire ou 
d’une ventilation invasive au long cours (tracheotomie) 
doit etre evoquee avant le geste et prise en accord avec 
le patient et son entourage, et rapportee dans le dossier 
medical. 12 

Evaluation des difficultes de controle 
des voies aeriennes 

La recherche de criteres d’intubation difficile doit etre 
systematique : malformations de la filiere oropharyngee, 
retractions musculaires cervicales, petite ouverture de 
bouche, macroglossie, instabilite de l’articulation atloido- 
axoidienne, existence de deformations rachidiennes, et, 
plus frequemment, presence d’une arthrodese. L’anesthe- 
sie locale ou les dispositifs altematifs a la sonde d’intuba- 
tion (e’est-a-dire le masque larynge) 13 peuvent etre une 
alternative a l’intubation orotracheale. 14 

La recherche de facteurs de risque d’inhalation doit 
egalement etre systematique : troubles de la degluti- 
tion ou retard a la vidange gastrique. Le jeune doit etre de 
6 heures, d’autant plus qu’il existe une alteration de la 
vidange gastrique. 
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Preoperatoire 



Peroperatoire 

• Anesthesie IV avec propofol 
• Si curare necessaire : utiliser curare non depolarisant 
• Monitorer ECG, Sp0 2 EtC0 2 OU PaC0 2 
Assurer une ventilation minute correcte en mode controle ou assiste 


Postoperatoire 



UMiai Prise en charge pre- per- et postoperatoire d'un patient myopathe devant subir une anesthesie. 

AA : air ambiant ; CRF : capacite residuelle fonctionnelle ; CV : capacite vitale ; EFR : epreuves fonctionnelles respiratoires ; 
ECG : electrocardiogramme ; EtC0 2 : pression partielle de gaz carbonique de fin d'expiration ; IV : par voie intraveineuse ; 
PaC0 2 : pression partielle arterielle en gaz carbonique; Pi et Pe max: pressions inspiratoire et expiratoire maximales; 

PCF : peak cough flow (debit de pointe a la toux); Sp0 2 : oxymetrie de pouls ; VNI : ventilation non invasive. CA : cough assist. 
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MALADIES MUSCULAIRES QUELLE PRISE EN CHARGE ANESTHESIQUE ? 


Evaluation de I'atteinte cardiaque 

Un avis cardiologique est necessaire, les risques poten- 
tials pouvant etre lies a une cardiopathie rythmique ou 
conductive (myotonie de Steinert, dystrophie musculaire 
d’Emery-Dreifuss) ou a une cardiopathie dilatee 
(Becker). 15 Cette evaluation repose sur rexamen clinique, 
mais la plupart des patients sont paucisymptomatiques, 
du fait de l’activite limitee, ou ont une tachycardie de 
repos. Cette evaluation comprend au minimum un elec- 
trocardiogramme, voire un holter, a la recherche d im 
trouble conductif ou rythmique, et une echographie car- 
diaque transthoracique afin d’evaluer notamment la fonc- 
tion ventriculaire gauche. Le but recherche est d’opti mi- 
ser la fonction myocardique par un traitement medical 
adapte (betabloquant, inhibiteur de l’enzyme de conver- 
sion, antiarythmique, etc.) ou de discuter l’indication dun 
stimulateur cardiaque. 

Evaluation de I'etat nutritionnel 

Cette evaluation recherche des signes cliniques (ces 
patients ont en general une diminution de leur metabo- 
lisme de base) et biologiques de denutrition (albumine, 
prealbumine, proteine C-reactive). L’existence d’une 
denutrition peut faire retarder le geste chirurgical afin de 
limiter les complications postoperatoires (infections, 
escarres, retard de cicatrisation). II faut signaler que les 
marqueurs habituels de la fonction renale sont difficiles a 
interpreter (du fait de la faible masse musculaire) chez 
ces patients et peuvent etre faussement rassurants alors 
qu’il existe une reelle alteration. 1 

PRISE EN CHARGE PEROPERATOIRE 


Choix du ou des agents anesthesiques 

La premedication obeit a certaines regies (tableau 1), 
notamment pas de voie intramusculaire, pas de traitement 


Medicaments a risque 
au cours de l’anesthesie 


Medicaments utilisables 

AVEC PRECAUTION 

Complication potentielle 

Morphiniques 

Hypoventilation/trouble du transit 

Medicaments contre-indioues 

Risoue 

Halogenes 

Rhabdomyolyse/hyperthermie maligne 

Succinylcholine 

Rhabdomyolyse/hyperkaliemie/ 
hyperthermie maligne 

Neostigmine 

Aggravation myotonie (Steinert) 
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■)■ Le bilan preanesthesique doit comporterdes explorations 
fonctionnelles respiratoires completes, une evaluation de la 
fonction cardiaque, ainsi que du risque de troubles du rythme 
ou de la conduction. 

i- L'anesthesie locale ou locoregionale doit etre preferee a 
I'anesthesie generate. 

Les curares doivent etre evites. 

•) Le suivi postoperatoire immediat doit se faire en reanimation. 

•) Le sevrage de la ventilation en postoperatoire immediat doit 
tenir compte de la capacite vitale de base et de I’existence 
d'une hypercapnie. 


depresseur respiratoire, d’autant plus que le patient 
garde une autonomie ventilatoire ; il n’y a, en revanche, 
pas de contre -indication a rhydroxyzine. 

Une anesthesie locoregionale (en fonction des diffe- 
rentes atteintes de l apparcil locomoteur) doit etre envisa- 
gee. 15 Des series de patients porteurs de myotonies et de 
dystrophies musculaires progressives ont pu beneficier 
d’une rachianesthesie, ou d’une anesthesie peridurale 
associee ou non a une sedation pour des gestes chirurgi- 
caux, sans maj oration du risque perioperatoire (cesa- 
rienne, gastrectomie). Ces patients ont ainsi beneficie 
d’une analgesie postoperatoire par morphiniques et/ ou 
anesthesiques locaux par voie axiale pour prevenir 1’ alte- 
ration de la fonction respiratoire postoperatoire. 

Le choix des agents anesthesiques doit tenir compte de 
plusieurs contraintes. En cas d’intubation, Pinduction doit 
permettre un controle satisfaisant des voies aeriennes 
(difficultes anatomiques frequentes), 14 diminuer le risque 
d’inhalation (retard a la vidange gastrique) et les compli- 
cations cardiovasculaires, tout en evitant de recourir aux 
curares depolarisants (succinylcholine) et eviter ainsi le 
risque d’hyperkaliemie ou de myotonie prolongee dans la 
myotonie de Steinert (essentiellement des muscles respi- 
ratoires et pharyngolarynges). La technique de choix 
semble l’intubation au fibroscope souple sous sedation 
par propofol. 16 

L’entretien de l’anesthesie doit eviter Putilisation des 
halogenes, qui sont contre-indiques essentiellement dans 
les dystrophies musculaires, et les myopathies a central 
core et multicore , en raison du risque d’hyperthermie 
maligne, alors que dans la myotonie de Steinert le risque 
semble essentiellement lie a la depression myocardique. 
Les hypnotiques intraveineux type propofol semblent 
etre les produits de choix en association aux morphi- 
niques d’action courte de type remifentanil, et eventuelle- 
ment en association a des techniques d’anesthesie locore- 
gionale, de lacon a minimiser au maximum le risque de 
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depression respiratoire postoperatoire. 15> 16 Les curares 
non depolarisants de courte duree d’action peuvent etre 
utilises avec prudence sous monitorage strict de la curari- 
sation et de la decurarisation en fonction du type de geste 
chirurgical. 17 La neostigmine est, en revanche, contre- 
indiquee dans la myotonie de Steinert en raison du risque 
d’exacerbation de la myotonie. 

Le monitorage peranesthesique respiratoire et cardio- 
vasculaire est systematique et doit etre adapte au geste 
chirurgical et au niveau de ratteinte cardiaque du patient, 
ainsi qu’un monitorage de la temperature avec prevention 
de Thypothermie et detection d une hyperthermie 
maligne (tableau 2). 

PRISE EN CHARGE POSTOPERATOIRE 


Le recours a la ventilation non invasive doit etre systema- 
tique pour les patients dependants de la ventilation meca- 
nique avant la chirurgie ou d’emblee avec une capacite 
vitale inferieure a 50 %. II est preferable d’utiliser l’inter- 
face habituelle du patient si celui-ci est deja ventile, pour 
minimiser les lesions cutanees et les fuites d’air. 11 Pour 
augmenter les chances de reussite de Fextubation, la reani- 
mation represente Fenviromiement ideal a Fextubation, 18 
notamment s’il existait au prealable une alteration de la 
fonction cardiaque ou respiratoire. L’extubation devrait 
etre retardee jusqu’a avoir le controle des secretions et une 
Sp0 2 (oxymetrie de pouls) correcte en ah ambiant. La 
presence dune hypoxie est un signe d’alerte qui doit faire 
rechercher une cause (hypoventilation, atelectasie ou 
secretions abondantes). Le risque est d’alterer la com- 
mande ventilatoire en supprimant le stimulus hypoxique 
sans en verifier et traiter la cause. 19 Le recours aux tech- 
niques de toux assistee comme le cough assist permettrait 
de prevenir ces episodes d’encombrement (v. figure). 

Le controle de la douleur doit etre un compromis entre 
son efficacite et le risque d’hypoventilation induite. Si le 
controle de la douleur et le reveil ne sont pas optimaux et 
si les signes d’hypoventilation persistent, Fextubation 
devrait etre retardee de 24 a 48 heures. 

Pendant la phase de recuperation de l’anesthesie, les 
modifications hemodynamiques peuvent etre mal tole- 
rees, et il faut assurer un controle adequat de la volemie et 
du transport en oxygene (debit cardiaque, hemoglobine). 

Certaines myopathies s’associent a une dysfonction de 
la musculature lisse gastro-intestinale ; 20 les medicaments 
antalgiques peuvent exacerber la gastroparesie postope- 
ratoire qui peut retentir sur la course diaphragmatique et 
etre responsable d’une distension abdominale. La 
vidange gastrique via une sonde nasogastrique, l’emploi 
d’agents prokinetiques et un regime a base de fibres (si 
possible, et en fonction du type de chirurgie), qui evite la 
constipation, doivent etre introduits le plus tot possible. 
Si le patient ne peut pas etre rcalimente rapidement par le 
tube digestif, il faut recourir a une nutrition parenterale. 
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Prise en charge de 1 ’hyperthermie maligne 


-» Etioloqie 

• Anomalie du recepteur a la ryanodine type 1 (RYR1) qui est un 
canal calcique au niveau du reticulum sarcoplasmique. Cette 
anomalie est presente sur le chromosome (19q13.1). Plus de 90 
mutations de ce recepteur ont ete identifies, 44 associees aux 
myopathies a central core, 25 associees a I'hyperthermie maligne. 

• Anomalie du recepteur a la dihydropyridine, canal calcique 
voltage-dependant au niveau de la membrane du tubule du 
reticulum sarcoplasmique. 

■4 Diagnostic 

• Evaluation in vitro de la contraction de la fibre musculaire a la 
cafeine et a I'halothane ou sevoflurane, avec une sensibilite de 
99% et une specificite de 94% si les deux tests sont positifs. 

• Analyse ADN des genes codant la RYR1, et de CACNAIS codant la 
sous-unite alpha du recepteur de la dihydropyridine. 

-» Traitement 

• Diagnostic precoce devant un syndrome hypermetabolique aigu 
(hyperthermie, acidose respiratoire), associe a une rigidite 
musculaire (rhabdomyolyse) definissant les quatre signes 
cardinaux. 

• Prise en charge immediate: 

- arret de I'administration des agents declenchants, 

- reanimation symptomatique, 

- dantrolene intraveineux a la dose de 2,5 a 5 mg/kg en bolus 
puis en dose d'entretien du fait du risque de recidive 
dans 30% des cas. 




CONCLUSION 

L’amehoration des connaissances et de la prise en charge 
des myopathies fait que ces patients ont de plus en plus 
recours a la chirurgie, et done a l’anesthesie. La prise en 
charge anesthesique doit tenir compte des particularites 
des differentes myopathies afin de proposer une conduite 
anesthesique comprenant une prise en charge pre-, per- et 
postoperatoire de (ay on a limiter au maximum la morbi- 
dite du risque chirurgical. ■ 


Les auteurs n ont pas transmis de declaration de conflit d’interets. 
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SUMMARY Anesthetic management of patients with muscular disease ? 

The past two decades has been characterized by important advances in symptomatic care to the muscular patient. In particular, the development 
of home mechanical ventilation was associated by a substantial improvement in life expectancy. The presence of a muscular disease is less frequently 
a contra-indication of surgery and subsequently the issue of anesthetizing these patients has become a routine question. A growing number 
of muscular disorders have been subjected to specific guidelines for anesthetic procedures. 

Rev Prat 2008 ; 58 : 2265- 70 


Quelle prise en charge anesthesigue pour les patients ayant une pathologie musculaire ? 

La prise en charge symptomatique des patients atteints de maladie musculaire a considerablement evolue ces 20 dernieres annees, notamment 
la generalisation de la ventilation a domicile a allonge leur esperance de vie. L'existence d'une maladie musculaire ne constituant plus que rarement 
une contre-indication chirurgicale, la question de I'anesthesie de ces patients devient routiniere. Les precautions de I'anesthesie font I'objet 
de recommandations pour un nombre de plus en plus important de pathologies musculaires. 
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■ Rectificatif 


Dans la « revue de presse » concernant ('article sur le traitement du diabete gestationel par la metformine 
(Rev Prat 2008;58:1518), une erreur nous a ete signalee concernant la disponibilite d'un antidiabetigue 
oral, le gliburide. Or le gliburide a une autre denomination commune Internationale, le glibenclamide, com- 
mercialise en France sous la margue Daonil. 
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